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A travers cet article, nous detaillons les caracteristiques clinico-pathologiques et discutons I'histogenese de la tumeur de Frantz. Deux patients 
operes pour tumeur de Frantz. lis ont eu un traitement chirurgical seul. L'etude morphologique etait couplee a un examen immuno-histochimique 
(IHC) utilisant les anticorps anti CD10, anti- vimentine, anti-enolase neuronale specifique (NSE), anti-synaptophysine, anti-chromogranine A et 
anti-cytokeratine. Un immuno-marquage a I'anti-oestrogene et I'anti-progesterone a ete realise dans un cas. II s'agissait d'une femme agee de 
45ans et d'un gargon de 12 ans. Les aspects echographiques et scannographiques etaient non specifiques. Une exerese chirurgicale complete a ete 
realisee dans les deux cas. L'analyse histologique evoquait une tumeur de Frantz. Le diagnostic a ete retenu apres etude immuno-histohimique. 
L'evolution etait favorable sans recidive avec respectivement un recul de 18 et 16 mois. La tumeur de Frantz est une entite rare. Son diagnostic 
repose sur I'examen anatomopathologique complete par l'etude immuno-histochimique. Son pronostic est excellent apres resection chirurgicale. 
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Introduction 



Decrite pour la premiere fois en 1959, la tumeur de Frantz ou 
tumeur pseudopapillaire solide et kystique du pancreas (TPPSP) est 
classee par I'Organisation Mondiale de la Sante comme une tumeur 
a potentiel malin incertain [1] et represente 1 a 2% de toutes les 
tumeurs exocrines du pancreas [2]. Elle touche avec predilection la 
femme jeune, rarement I'homme et I'enfant. La symptomatologie 
clinique est non specifique et aucune anomalie biologique n'est 
retrouvee. Les explorations radiologiques montrent habituellement 
une masse bien limitee, peu vascularisee [3]. Son diagnostic positif 
est anatomopathologique et son traitement est chirurgical. Son 
pronostic est excellent apres resection complete. Nous rapportons 
deux nouveaux cas de tumeur de Frantz, en detaillant ses 
caracteristiques clinico-pathologiques et discutant son histogenese. 



Patient et observation 



Deux patients, operes en 2010 pour tumeur de Frantz. Les donnees 
cliniques, paracliniques et evolutives etaient recueillies a partir des 
dossiers medicaux. L'etude morphologique etait couplee a un 
examen immuno-histochimique (IHC) utilisant les anticorps anti 
CD10, anti- vimentine, anti-enolase neuronale specifique (NSE), 
anti-synaptophysine, anti-chromogranine A et anti- cytokeratine. Un 
immuno-marquage a I'anti-oestrogene et I'anti-progesterone a ete 
realise dans un cas. 

II s'agissait d'une femme agee de 45 ans et un gargon de 12 ans. 
Les caracteristiques cliniques, paracliniques et chirurgicales sont 
detaillees dans le Tableau 1. Les deux cas ont eu un traitement 
chirurgical seul. 

L'examen macroscopique des pieces operatoires retrouvait des 
masses tumorales bien limitees, encapsulees, renfermant souvent 
des remaniements kystiques et hemorragiques (Figure 1). 
Histologiquement, il s'agissait d'une proliferation faite de nappes 
diffuses et de structures pseudopapillaires ; les cellules tumorales 
etaient assez monomorphes, cuboi'des ou polygonales de petite 
taille, au cytoplasme clair parfois vacuolise. Le noyau cellulaire etait 
peu atypique sans figures de mitoses (Figure 2). Les marges 
d'exerese chirurgicale etaient saines. Les resultats de l'examen 
immuno-histochimique sont detailles dans le Tableau 2, Figure 3, 
Figure 4. Le diagnostic retenu etait celui de tumeur de Frantz. 
devolution etait favorable sans recidive avec respectivement un 
recul de 18 et 16 mois. 



Discussion 



La tumeur de Frantz ou TPPSP est une affection rare (1 a 2% des 
tumeurs exocrines du pancreas), de malignite attenuee qui 
s'observe dans plus de 95% des cas chez la femme jeune [4]. La 
tumeur se situe le plus souvent au niveau de la queue du pancreas 
(40% des cas). Sa taille varie de 2,5 a 25 cm de grand axe. La 
tumeur est arrondie ou ovalaire, limitee par une capsule fibreuse 
epaisse. Elle est le siege de remaniements necrotiques et 
hemorragiques, realisant un aspect pseudokystique assez 
caracteristique [5], comme dans nos cas. Le diagnostic positif est 
histologique. La tumeur est constitute de plages solides 
peripheriques et de structures papillaires centrales. Les cellules 
tumorales sont monomorphes, de petite taille, cuboi'des ou 
polygonales et souvent agencees autour de septa fibrovasculaires. 
Les mitoses et les atypies cytonucleaires sont exceptionnelles. On 
peut trouver des amas d'histiocytes spumeux et des cellules geantes 



autour de cristaux de cholesterol. Le stroma est habituellement de 
type endocrine, riche en capillaires sanguins. Les criteres anatomo- 
pathologiques de malignite sont retrouves dans seulement 10 a 15 
% des cas (envahissement des structures adjacentes, emboles 
vasculaires, invasion perinerveuse et metastases ganglionnaires ou 
a distance) ; dans ces cas, la TPPSP est classee carcinome 
pseudopapillaire et solide [1]. Le profil immuno-histochimique de la 
TPPSP est variable. Habituellement, les cellules tumorales sont 
marquees par les anticorps anti-CD 10, alpha-1- antitrypsine, 
vimentine, NSE, E-caderine et betacatenine. On note aussi un 
marquage a I'anticorps anti-progesterone [6]. L'immunomarquage 
positif des cellules tumorales pour certains marqueurs endocrines 
peut attester d'une certaine differenciation endocrine [3]. 

Le diagnostic differentiel se pose essentiellement chez I'adulte avec 
I'adenocarcinome canalaire du pancears, les tumeurs 
neuroendocrines et les pseudokystes du pancreas ; cependant les 
caracteristiques macroscopiques et I'aspect histologique de la TPPSP 
rendent le diagnostic differentiel facile. L'adenocarcinome canalaire 
se rencontre volontiers chez les hommes ages et la tumeur est plus 
petite. Histologiquement, elle est composee de structures tubulaires 
et glandulaires evoluant de fagon infiltrante. 

Les tumeurs endocrines montrent usuellement des aspects solides 
et microacinaires ; des zones hemorragiques et pseudokystiques 
sont rarement observees. Sur le plan cytologique, les noyaux sont 
petits, ronds avec une chromatine fine. L'etude IHC montre un 
marquage diffus et intense par les anticorps anti-NSE, anti- 
chromogranine et anti-synaptophysine. 

La TPPSP peut etre confondue macroscopiquement avec un 
pseudokyste du pancreas mais sur le plan histologique le diagnostic 
est facilement etabli [7]. Chez I'enfant, le diagnostic differentiel se 
pose avec le pancreatoblastome. Ce dernier se voit habituellement 
avant I'age de 8 ans. Sa structure est mixte, solide, trabeculaire et 
kystique. II existe des corpuscules de cellules squameuses et du 
tissu mesenchymateux caracteristique [8]. 

L'etiopathogenie de la tumeur de Frantz reste controversee. 
L'expression des recepteurs a la progesterone et la predilection pour 
le sexe feminin suggerent I'hormono-dependance de cette tumeur. 
Une origine centro-acineuse a ete egalement avancee, en se basant 
sur des constatations immuno-histochimiques et ultrastructurales 
[9]. Cependant, ce domaine requiert de nouvelles investigations afin 
de valider ces theories. 

Sur le plan therapeutique, seule I'exerese chirurgicale est associee a 
un pronostic favorable avec une survie post-operatoire de 80 a 90 
% ; le taux de recidive est de 10 a 15 % [10]. 



Conclusion 



La tumeur de Frantz represente moins de 2% des tumeurs 
exocrines du pancreas. Elle touche preferentiellement la femme 
jeune. La symptomatologie clinique est non specifique. Les 
explorations radiologiques orientent le diagnostic et l'etude 
anatomopathologique permet de le confirmer. L'etude immuno- 
histochimique aide a eliminer les tumeurs d'autre nature. 
L'etiopathogenie de ces tumeurs reste controversee. 
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Tableaux et figures 



Tableau 1: caracteristiques cliniques, paracliniques et chirurgicales 
de nos patients 

Tableau 2: Resultats de I'examen immuno-histochimique de nos 
patients 

Figure 1: Aspect macroscopique de la tumeur de Frantz de 
localisation cephalique. Tumeur bien limitee avec remaniements 
necrotico-hemorragiques 

Figure 2: capsule fibreuse separant la tumeur du pancreas normale 
en bas (HEx4) 

Figure 3: Immuno-marquage cytoplasmique des cellules tumorales 
a I'anti-CDIO (HEx40) 

Figure 4 : Immuno-marquage cytoplasmique des cellules tumorales 
a I'anti-vimentine (HEx40) 
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Tableau 1: caracteristiques cliniques, paracliniques et chirurgicales de nos patients 


Sexe 


Age 
(ans) 


Circonstances de 
decouverte 


Imagerie 


Diagnostic 
evoque 


Localisation 


Diametre 
(cm) 


Intervention chirurgicale 


Recul 
(mois) 


Feminin 


45 


Fortuite (echographie 
pour amenorrhee) 


Echographie 
TDM 




Cephalique 


8 


DPC (duodenopancreatectomie 
cephalique) 


18 


Masculin 


12 


Douleurs abdominales 


Echographie 
TDM 




cephalique 


5 


DPC 


16 



Tableau 2: Resultats de I'examen immuno-histochimique de nos patients 


Anticorps 


Cas 


femme 


garcon 


CD10 


+ (Figure 4) 


+ 


vimentine 


+ (Figure 5) 


+ 


NSE 


+ 


+ 


synaptophysine 


Faible, focale 




chromogranine 


Faible, focale 




cytokeratine 






cestrogene 




Non fait 


progesterone 


+ 


Non fait 
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Figure 3: Immuno-marquage cytoplasmique des cellules tumorales a I'anti-CDIO (HEx40) 
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Figure 4 : Immuno-marquage cytoplasmique des cellules tumorales a I'anti-vimentine (HEx40) 



Page number not for citation purposes 8 



